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RESUMEN 
 
El astrocitoma pilomixoide (grado II según OMS) es una neoplasia relacionada con 
el astrocitoma pilocítico que típicamente se presenta en la edad preescolar, sin 
embargo, puede presentarse en la edad escolar y más raramente en la 
adolescencia y la edad adulta. Muestra un comportamiento más agresivo, con 
alta tasa de recurrencia y riesgo de diseminación leptomeningea en comparación 
con el astrocitoma pilocítico. Se presenta caso de preescolar femenino de 2 años 
de edad que debutó con trastornos visuales, cefalea y vómitos intermitentes de 1 
mes de evolución. Tomografía craneal con imagen isodensa en región 
hipotalámica con extensión a tercer ventrículo y lóbulo temporal izquierdo, 
condicionando hidrocefalia biventricular. Se realiza RNM cerebral demostrando 
imagen de componente sólido-quística en dicha región, isointensa en T1 e 
hiperintensa en T2 y FLAIR, con realce parcial posterior a la administración de 
contraste llevándose a mesa operatoria para colocación de shunt biventriculo 
peritoneal y posteriormente excéresis de la lesión por medio de abordaje 
pterional modificado con resección subtotal. Hallazgos histopatológicos de 
células alargadas, bipolares, inmersas en una matríz mixoide, ausencia de fibras 
de Rosenthal y cuerpos granulares esosinófilos. 
Palabras clave: astrocitoma pilomixoide, recurrencia, Venezuela 
 
PILOMYXOID ASTROCITOMA:  A CASE PRESENTATION AND 
LITERATURE REVIEW 
 
ABSTRACT 
Pilomyxoid Astrocitoma (OMS II) is a neoplasm related to Pilocytic Astrocitoma, 
usually presented in the preschooler’s age; however, it can also appear in 
schooler’s age, adolescence and adulthood. It shows a more aggressive behavior, 
with a high recurrence rate and leptomeningeal dissemination risk in comparison 
with Pilocytic Astrocitoma. A 2 years feminine preschooler is presented, who 
started with visual impairment, headaches and intermittent vomiting within 1 
month of evolution. Brain CT had an isodense image in the hypothalamic region, 
extended to the third ventricle and left temporal lobe, producing biventricular 
hydrocephalus. A brain MRI demonstrates a solid-cystic component image in said 
region, isointense in T1 and hyperintense in T2 and FLAIR, with partial 
enhancement after contrast administration, taken to surgery for a biventricular-
peritoneum shunt and later excéresis by a modified pterional approach for 
subtotal resection. Histopathologic  findings were elongated, bipolar cells 
immersed in a myxoid matrix, with absent Rosenthal fibres and eosinophilic 
granular bodies.  
Keywords: pilomyxoid astrocitoma, recurrence, Venezuela. 
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INTRODUCCIÓN 
El astroctimoa pilomixiode es una neoplasia del 
sistema nervioso central emparentada con el astrocitoma 
pilocítico.  Los primeros reportes lo denominaban 
astrocitoma pilocítico infantil (1985) y Tihan (año 1999) 
introduce el término para diferenciar ambas entidades, 
por ser la primera de peor pronóstico, incluyéndose en la 
clasificación de la OMS publicada en 2007 como 
astrocitoma grado II (1, 2,3). Se han descrito numerosos 
casos y series de casos clínicos al respecto, sin embargo, 
por ser una patología con características propias y estar 
en constante descripción por su relativa reciente 
aparición no se cuenta con un consenso diagnóstico y 
terapéutico específico (4). Típicamente aparece en la edad 
preescolar y lactantes, siendo raro en adultos. No tiene 
predilección por algún género (5,6). La localización más 
frecuente es en la región quiasmática/hipotalámica, 
aunque puede aparecer en otras regiones del encéfalo 
(5). Se presenta caso de una niña de 2 años de edad que 
debutó con trastornos visuales y síndrome de 
hipertensión endocraneana asociado a lesión tumoral con 
hallazgos histopatológicos e inmunohistoquímicos 
compatibles con astrocitoma pilomixoide. 
 
PRESENTACIÓN DEL CASO 
Se trata de preescolar femenino de 2 años de edad 
procedente del medio rural quien inicia enfermedad actual 
de un mes de evolución caracterizada por disminución 
progresiva de agudeza visual, cefalea, vómitos  
recurrentes y alteración del estado de conciencia 
expresado en somnolencia. Sin antecedentes patológicos 
o familiares pertinentes. Al examen físico se evidencia 
retraso pondoestatural, estrabismo convergente a 
predominio derecho, papiledema, somnolencia, bradilalia e 
hiperreflexia osteotendinosa. Se realiza Tomografia 
craneal con imagen isodensa en región hipotalámica que 
se extiende a tercer ventrículo y lóbulo temporal 
izquierdo, condicionando hidrocefalia biventricular. Se 
lleva a mesa operatoria para colocación de shunt 
biventriculo peritoneal con evolución satisfactoria. 
En su postoperatorio mediato se realiza RNM 
cerebral contrastada donde se evidencia imagen de 
componente mixto sólido-quística en dicha región, 
isointensa en T1 e hiperintensa en T2 y FLAIR, con realce 
parcial posterior a la administración de contraste,  se 
programa para excéresis de la lesión por medio de 
abordaje pterional modificado con resección subtotal de 
la misma. La biopsia reportó células bipolares con 
características piloides, disposición angiocentrica e 
inmersas en una matriz mixoide, sin visualización de 
fibras de Rosenthal ni cuerpos granulares. El estudio 
inmunohistoquímico se mostró positivo para PGFA, 
vimentina, sinaptofisina, el antígeno Ki67 fue del 62%. 
Debido a la edad de la paciente el servicio de oncología 
indica quimioterápia con vincristina y carboplatino 
actualmente en curso. 
 
DISCUSIÓN 
En la histogénesis del astrocitoma pilomixoide se 
afirma que es un astrocitoma pilocítico inmaduro dada las 
semejanzas histológicas entre ambos y la diferenciación 
que sufren algunos de estos tumores a astrocitomas 
pilocíticos en la edad adulta (7).  Otra teoría sugieren un 
origen ependimario debido a tendencia de las células 
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tumorales a disponerse concéntricamente sobre vasos 
sanguíneos y por su localización preferentemente 
quiasmática-hipotalámica algunos autores sugieren un 
origen glial radial (estructura embrionaria precursora de 
la vía óptica) (2,7). La edad de presentación promedio es 
de 18 meses, sin embargo, se han descritos casos en 
lactantes, edad escolar, adolescencia e inclusive adultos, 
en el caso presentado la edad de la paciente fue de 2 años 
(4). 
 En cuanto al diagnóstico clínico los signos y 
síntomas dependen de la localización de la lesión tumoral, 
en la zona hipotalámica- quiasmática la clínica es 
predominantemente  secundaria a hipertensión 
endocraneana secundaria a hidrocefalia obstructiva, 
alteraciones visuales y oculomotoras, trastornos 
endocrinos y retraso pondoestatural como en el caso de 
nuestra paciente. En la fosa posterior predominan los 
síntomas cerebelosos y asociados a hidrocefalia 
triventricular (8).  
En cuanto a la diagnóstico imagenológico el gold 
standard es la resonancia magnética cerebral contrasta 
donde se aprecian lesiones únicas de ubicación 
predominantemente diencefálicas de bordes bien 
delimitados que pueden extenderse a ganglios basales, 
lóbulo frontal y temporal; por lo general isointensa en T1, 
hiperintensa en T2 y FLAIR con realce homogéneo y en 
ocasiones heterogéneo posterior a la administración de 
contraste, con zonas necróticas, quísticas y de sangrado 
intratumoral, hallazgos encontrados en el caso de la 
paciente (9).  
Se ha descrito diseminación leptomeningea a 
través del LCR. Sin embargo, en nuestro caso se 
descartaron otras lesiones en el neuroeje.  De  igual 
forma la biopsia reportó células bipolares inmersas en 
una matriz mixoide y dispuestas alrededor de vasos 
sanguíneos, sin fibras de Rosenthal ni cuerpos granulares, 
con positiva para PGFA, vimentina y sinaptofisina  en el 
estudio inmunohistoquímico, en concordancia con las 
características propias del astrocitoma pilomixoide 
descritas en la literatura (3,4).  
En cuanto al tratamiento específico actualmente no 
existen pautas , la cirugía con excéresis total del tumor es 
la conducta más apropiada, sin embargo, debido a que la 
mayoría de estos tumores se localizan en la región 
hipotalámica-quiasmática con extensión a estructuras 
vecinas sin un borde macroscópico evidente la resección 
total es difícil.  
La quimioterapia adyuvante se indica en los 
pacientes menores a 5 años de edad con resección 
subtotal del tumor, asociado a crecimiento tumoral 
progresivo y sintomatología neurológica establecida. La 
radioterapia más quimioterapia ha demostrado mejores 
resultados en pacientes en edad escolar, adolescentes y 
adultos que el uso aislado de alguna de ellas.  
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ANEXOS 
Fig. 1.- RNM cerebral contrastada con imagen de componente mixto sólido-quística en región hipotalámica que se extiende a 
tercer ventrículo y lóbulo temporal izquierdo, condicionando hidrocefalia biventricular. 
 
 
Fig. 2.- Astrocitoma pilomixoide. Células bipolares 
provistas de procesos citoplasmáticos finos y largos, 
núcleos hipercromáticos ovoides monomórficos, 
dispuestas sobre una matriz mixoide. Nótese el arreglo 
radiado de las células tumorales alrededor de los vasos 
sanguíneos en las microfotografías. (H&E, x200). 
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Fig. 3.- Astrocitoma pilomixoide. Células neoplásicas con 
inmunotinción citoplasmática para la proteína ácida glial 
fibrilar (Estreptavidina-biotina-peroxidasa/DAB, x200). 
 
 
 
 
 
 
Fig. 4- Astrocitoma pilomixoide. Células neoplásicas con 
inmunotinción citoplasmática focal para sinaptofisina 
(Estreptavidina-biotina-peroxidasa/DAB, x200). 
 
 
 
  
 
Fig. 5.- Astrocitoma pilomixoide. Células neoplásicas con 
inmunotinción citoplasmática para vimentina (Estreptavidina-
biotina-peroxidasa/DAB, x200). 
 
 
 
 
 
 
